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Tinnitus - uvodni priznak synchronniho
vyskytu paragangliomu a renalniho karcinomu
u germinalni mutace SDHB genu (PGL4 syndrom)

Martin Stérba, Viera Baj¢iova
Klinika détské onkologie, Fakultni nemocnice Brno

Tinnitus je popisovan jako nepfijemny sluchovy vjem bez externiho zdroje zvuku, jedna se o pfiznak, nikoliv samostatnou dia-
gndzu. Jedna se o relativné ¢asty pFiznak a udava se, ze az 10 % svétové populace trpi chronickym tinnitem, v Ceské republice je
s timto priznakem sledovano zhruba 700000 pacientl. Mezi pficiny tinnitu fadime mechanické poskozeni sluchového aparatu,
infekce, neurologickd, metabolicka a psychiatrickd onemocnéni, hypertenzi a mnoho dalSich. Pravé hypertenze byva zejména
katecholaminy, jakym je paragangliom nebo feochromocytom. U téchto vzacnych typ( nddord je nutné molekuldrné genetické
vysetfeni k vyloucéeni genetické predispozice, kterd by pro pacienta znamenala celoZivotni sledovani.
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Tinnitus - an initial symptom of synchronous occurence of paraganglioma
and renal cell carcinoma in a germline mutation of the SDHB gene (PGL4 snydrome)

Tinnitus is described as an unpleasant auditory sensation without an external source, it is a symptom, not a clinical diagnosis. It is
a relatively common symptom and it is reported that up to 10% of the world’s population suffers from chronic tinnitus, in the Czech
Republic about 700,000 patients are complaining of tinnitus. The causes of tinnitus include mechanical damage to the hearing
system, infections, neurological, metabolic and psychiatric diseases, hypertension and many others. Etiology of hypertension is
especially in children mainly secondary and it is necessary to search for its underlying cause. One of them may be a secretory ac-
tive tumour producing catecholamines such as paraganglioma or pheochromocytoma. In these rare types of tumours, molecular
genetic testing is necessary to rule out a genetic predisposition syndrome that would require lifelong follow-up for the patient.
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PGL4 syndrome.

Uvod

Paragangliom (PGL) je typ nadoru vyris-
tajici z extraadrenalnich paraganglii, vychaze-
jici zchromafinnich bunék neuralnilisty, které
se vyskytuji paraspinalné od baze lebni az po
malou panev. Pokud vychazi z chromafinnich
bunék diené nadledviny hovofime o feochro-
mocytomu. PGL se mohou vyvinout kdekoliv
podél paterniho kanalu a mohou vyrastat
z ganglii jak sympatického, tak parasympa-

tického nervového systému. PGL patfi mezi
nadory s nejvyssi mirou hereditarni zatéze,
odhaduje se, ze témér 30% PGL vznikd na
zékladé genetické predispozice. PGL a feo-
chromocytom patfi mezi vzacné typy nador(,
spole¢na prevalence se odhaduje na 0,8 pfi-
padd na 100000 lidi (1, 2). Klinickd symptoma-
tologie PGL zavisi od primarni lokalizace a ty-
pu paraganglii, ze kterych vyr(Ustaji. Vétsina
PGL vcetné adrendlniho feochromocytomu

vyrasta z bunék sympatického nervového
systému a produkuje katecholaminy. Jejich
produkce vede k hypertenzi, ktera muze byt
pfic¢inou inicidlnich klinickych pfiznakd veetné
tinnitu (3, 4).

SDH deficientni renalni karcinom (RCC) je
specificka podjednotka renalniho karcinomu
poprvé popsana ve WHO klasifikaci z roku
2016. Jedna se o velmi vzacny typ karcinomu
predstavujici pouze do 0,2 % viech renalnich
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